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Abstract 

Les tumeurs stromales gastro-intestinales sont des tumeurs mesenchymateuses peu frequentes. Elles sont localisees preferentiellement eu niveau 
de I'estomac. La localisation rectale reste rare. A un nouveau cas de tumeur stromale du rectum ainsi qu'une bref revue de la litterature, on se 
propose d'etudier les particularites cliniques, radiologiques et therapeutiques de cette entite rare. 
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Introduction 



Les tumeurs stromales gastro-intestinales (GIST) sont des tumeurs 
mesenchymateuses peu frequentes. Elles siegent le plus souvent au 
niveau de restomac (50-70 %) et de I'intestin gele (20-30 %). La 
localisation rectale est extremement rare ; elle represente 
seulement 5 % des cas et 0.1 % de toutes les tumeurs rectales 
[1,2] A travers une nouvelle observation de tumeur stromale du 
rectum ainsi qu'un bref revue de la litterature, on se propose 
d'etudier les particularites anatomocliniques, radiologiques et 
therapeutiques de cette entite rare. 



Patient et observation 



Une femme agee de 63 ans, sans antecedents pathologiques 
particuliers, avait presente des rectorragies associees a un 
syndrome rectal fait de tenesmes et epreintes. Le toucher rectal 
avait montre une masse bourgeonnante hemi circonferentielle ; fixe 
et saignant au contacte, siegeant siegeant a 5 cm de la marge 
anale. Le reste de I'examen clinique etait sans particularite. La 
rectoscopie avait conclu a la presence d'une masse tumorale hemi 
circonferentielle, ulcero-bourgeonnante fixe par rapport au plan 
profond et superficiel, saignante au contact du rectoscope, faisant 2 
cm de taille et situee a 5 cm de la marge anale. La colonoscopie 
n'avait pas revelee d'autres lesions du cadre colique. L'etude 
anatomopathologique de la piece de biopsie avait conclu a une 
proliferation d'aspect lobulee faite de cellules fusiformes ou 
epitheloides a cytoplasme peu abondant mal delimite et a noyau 
ovulaire ou allonge volumineux nucleole a chromatine heterogene ; 
les atypies sont souvent moderees et les mitoses sont tres 
nombreuses. Le complement d'etude immuno- histochimique avait 
montre que les cellules tumorales etaient positives pour vimentine, 
CD34, C-KIT et NSE, et sont negatives pour le reste des anticorps 
(Figure 1, Figure 2). Get aspect est en favour d'une tumeur 
stromale maligne du bas rectum. La TDM abdominopelvienne avait 
montre un processus bourgeonnant hemi-circonferentiel hypodense 
du moyen rectum sans envahissement locoregional ni a distance. La 
patiente etait operee par vole mediane, elle a eu une resection 
anterieure du rectum avec retablissement immediat de la continuite. 
Les suites operatoires etaient simples. L'etude anatomopathologique 
de la piece operatoire avait montre une proliferation tumorale assez 
dense faite de cellules souvent fusiformes a cytoplasme mal delimite 
et a noyau allonge parfois ovulaire, presentant des atypies legeres a 
moderees et des mitoses nombreuses (20 mitose/50 champs a fort 
grossissement). L'etude immuno histochimique avait confirme que 
les cellules tumorales etaient fortement positives de fagon diffuse 
pour CD 34, C-KIT, et NSE. Ainsi le diagnostic d'une tumeur 
stromale du moyen rectum a potentiel malin etait retenu et la 
patiente a ete mise sous imatinib (GLIVEC®) en adjuvant avec 
remission complete avec un recul de Sans. 



Discussion 



Les tumeurs stromales gasro-intestinales (GIST) se localisent 
preferentiellement au niveau de I'estomac (50 a70%) suivie par 
I'intestin grele (20 a30%) [2]. La localisation rectale est 
extremement rare et represente uniquement 5% [1,2]. La survenue 
de GIST rectale est sporadique dans la grande majorite des cas, 
mais il existe quelques predispositions familiales, telles la 
neurofibromatose de type I [3] et d'exceptionnelles formes 
familiales [4]. Les symptomes des GIST rectales sont tres peu 
specifiques, et ne different pas de ceux des autres tumeurs rectales 
[5, 6]. Chez notre patient, la rectorragie et la douleur rectale ont 



constitue les deux principaux signes. Dans les GIST rectales, la 
rectoscopie repere facilement une tumeur stromale endophytique 
realisant une formation arrondie bombant sous une muqueuse 
normale ou ulceree. Lorsque la tumeur est a developpement 
exophytique, la parol rectale en regard peut apparaitre simplement 
rigidifiee posant un probleme diagnostic [6], en effet la biopsie 
endoscopique conventionnelle est generalement negative dans ce 
cas vu que les GIST sont generalement recouvert par une 
muqueuse normale et que ces biopsies sont trop superficielles [7]. 
L'echo endoscopie joue un role primordial en matiere de GIST 
rectale, en effet elle permet de visualiser la tumeur qui se presente 
generalement sous forme d'une masse arrondie ou ovalaire, plus au 
moins hypoechogene siegeant dans la quatrieme couche 
(musculeuse) ou la troisieme couche (sous-muqueuse) [8]. Elle 
permet aussi de realiser des biopsies par forage pour les tumeurs 
sous muqueuses avec un taux de positivite de 80 a 90% [8]. L'echo 
endoscopie fournit egalement quelques elements pour I'orientation 
pronostique de la lesion : appreciation de la taille tumorale, de ses 
contours, d'une eventuelle infiltration de la graisse ou des organes 
du voisinage ou d'une necrose centrale [6, 8]. Les signes echo 
endoscopiques evocateurs de malignite sont : une taille superieure a 
10 cm, la presence d'une necrose centrale, I'envahissement des 
organes de voisinage et la presence des zones kystiques intra 
tumorales [6]. Le scanner abdominopelvien et surtout I'lRM 
permettent de bien d'etudier les GIST rectales a developpement 
exophytique et de detecter un envahissement des organes de 
voisinage. Enfin I'examen cle de confirmation diagnostique reste 
toujours l'etude anatomopathologique avec un complement d'etude 
immunohistochimique. Lors de la macroscopie, la mesure du 
diametre maximal de la tumeur primitive est un parametre majeur 
pour revaluation du potentiel evolutif [9]. A I'histologie, la densite 
cellulaire est generalement forte et homogene, des remaniements 
necrotiques, oedemateux et/ou hemorragiques sont d'autant plus 
frequents que les tumeurs sont de grande taille. Les cellules sont 
fusiformes dans 70 % des cas, avec une architecture le plus souvent 
fasciculee, evoquant une proliferation musculaire lisse. Plus 
rarement, les cellules fusiformes se disposent en palissade ou en « 
bulbe d'oignon » [9]. Pour revaluation du risque de recidive, le 
compte mitotique se fait sur 50 champs au fort grossissement; ce 
qui n'est generalement possible que sur les pieces operatoires [9]. 
L'etude immunohistochimique permet de mettre en evidence une 
expression de KIT par les cellules tumorales dans 95 % des cas 
[10]. L'expression de KIT est, dans la grande majorite des cas, forte 
et diffuse a I'ensemble des cellules tumorales. Le marquage peut 
etre membranaire, cytoplasmique diffus et/ou cytoplasmique 
«golgien». Environ 5 % des GIST sont negatives pour KIT; le 
diagnostic necessite alors la mise en evidence de mutations des 
genes KIT ou PDGFRA au sein de I'ADN tumoral [9, 10]. D'autres 
marqueurs peuvent etre utiles pour le diagnostic de GIST rectal. 
Miettinen et al ont remarque que l'expression du CD34 est de 92 % 
dans les GIST rectales alors que l'expression de I'AML est de 14 % 
[5]. Dans notre etude, I'examen anatomopathologique de la piece de 
biopsie endoscopique a revele un aspect typique de GIST maligne, 
avec a l'etude immunohistochimique des cellules tumorales positives 
pour le c-kit et le CD34. 

Les GIST rectales necessitent une prise en charge en comite 
multidisciplinaire. Pour les formes resecables, la chirurgicle [11, 12] 
complete en mono-bloc de la tumeur (resection RO) est le seul 
traitement curatif des tumeurs stromales digestives. II est essentiel 
d'eviter une perforation per-operatoire qui entraine une 
dissemination peritoneale et une survie similaire a celle des patients 
ayant eu une exerese incomplete dans certaines etudes [11, 12]. En 
outre, les enucleations simples sont grevees d'un risque de recidive 
significativement plus eleve que les resections segmentaires [11]. 
En cas d'exerese incomplete (R2) ou d'exerese de nodules 
metastatiques peritoneaux associes, le pronostic spontane est 
mauvais. Le cas des resections Rl reste I 'objet de discussions, car 11 
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n'a pas ete formellement demontre qu'une resection Rl etait 
associee a un moins bon pronostic [11]. Bien qu'il ne soit pas 
recommande, Grassi et al. font une excision du meso rectum. Le 
curage ganglionnaire n'est pas systematique, car les metastases 
ganglionnaires sont rares et le risque de recidive ganglionnaire est 
limite [5]. En post operatoire, un traitement a base d'imatinib 
(GLIVEC®) est indique pour les formes a risque eleve ou 
intermediaire de recidive et discute en cas de resection incomplete. 
En effet, a partir des etudes avec suivi a long terme des patients 
ayant eu une resection chirurgicale initiale d'un GIST a haut risque 
concluent que la chlrurgie seule n'est generalement pas curative, et 
que jusqu'a 90% des patients developpent des recidives [13]. En 
outre, dans un essal controle randomise, Dematteo et al. ont 
demontre que le risque de recidive des patients sous imatinib 
(GLIVEC®) est significativement moindre par rapport au groupe 
ayant regu le placebo [14]. Ctiez notre patient, ayant un risque 
eleve de recidive (20 mitoses/50 ctiamps a fort grossissement), une 
chimiotherapie adjuvante par I'imatinib etait indiquee avec bonne 
evolution. 

Concernant les GIST rectales de resecabilite douteuse ou en cas de 
chlrurgie mutilante pour les tumeurs stromales du bas rectum 
(amputation abdominoperineale), un traitement neoadjuvant a la 
base d'imatinib (GLIVEC®) est a discuter en unite de concertation 
pluridisciplinaire. En effet, d'apres Hou et al le traitement 
neoadjuvant a I'imatinib est une option a prendre en compte 
serieusement pour eviter un geste chirurgical mutilant tel que 
I'amputation abdominoperineale en permettant la preservation du 
sphincter anal (down staging) et permet de rendre la chlrurgie 
possible pour les tumeurs non resecables [7]. En cas de traitement 
neoadjuvant, revaluation de la reponse au traitement doit etre 
minutieuse. Des explorations precoces avec la PET scan peuvent 
eventuellement permettre d'identifier un groupe de patients non- 
repondeurs pour lesquels un geste chirurgical s'impose. Dans la 
plupart des etudes, les PET scan ont ete pratiquees apres un mois 
de traitement. Les patients repondeurs devraient etre operes dans 
les 12 mois suivant I'lnstauration du traitement neoadjuvant [9]. 
Enfin pour les formes metatatiques, le gold standart reste I'imatinib. 
En effet, dans les series historlques la survie globale de ces patients 
etait de I'ordre de 18 a 24 mois, le Glivec® permet d'obtenir une 
reponse tumorale chez 85 % a 90 % d'entre eux, avec des survies 
sans progression de 24 mois et des survies globales superieures a 
36 mois [13, 15]. La reponse objective a I'imatinib se traduit par 
une survie prolongee et, de fagon inattendue, les reponses partielles 
et la stabilisation de la maladle s'accompagnent d'un benefice de 
survie similaire. 

On propose Talgorithme suivant dans la prise en charge 
therapeutique des tumeurs stromales du rectum (Figure 3) 
Le pronostic des GIST rectales demeure reserve : la survie a cinq 
ans est entre 22 et 66 % respectivement pour les tumeurs de haut 
grade et de bas grade de malignite [12]. D'apres «Grassi et al» il y'a 
tendance de valider les memes facteurs pronostiques que les GIST 
gastriques vu que les GIST rectales sont extremement rare et peu 
etudies dans la litterature [5]. 



Conclusion 



Les GIST rectales sont des tumeurs tres peu frequentes. Le 
diagnostic repose sur I'histologie et I'lmmunohistochlmle. 
L'echoendoscople a un interet majeur a la fols diagnostique, 
pronostique et de surveillance. La chlrurgie est le traitement de 
choix pour les formes localisees pour les tumeurs du haut et moyen 
rectum. La chimiotherapie adjuvante a base d'imatinib (GLIVEC®) a 
ameliore la survie des patients avec GIST rectales localement 
evolues, metastatiques et des formes a haut risques de recidive. Le 
traitement neoadjuvant a I'imatinib reste controverse. D'autres 



etudes sont necessaires pour mieux clarifier la strategic 
therapeutique la plus efficace pour les patients atteints de GIST 
rectale. 
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Figures 



Figure 1: Marquage immuno-hlstochimique par I'anticorps C-Kit 
(CD 117) 

Figure 2: Marquage immuno-histochimique par I'anticorps CD 34 
Figure 3: Prise en charge therapeutique de tumeurs stromales du 
rectum 
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Figure 2: Marquage immuno-histochimique par I'anticorps CD 34 



GIST RIQAIES 











1 







Figure 3: Prise en charge therapeutique de tumeurs stromales du rectum 
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